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2要 KE 
巣状糸球体硬化症の15症例の経験につき報告する。全侭が原発註ネフローゼ症扶群を呈し，
かっ腎生検上 focaland segmental hyalinosis and/or sc1erosisを確認した症例である。 
(1) 症銅は高日腎皮葉ステロイド斉IHこ対する反応から三群一一第 I群〈ステロイド抵抗性のも
の) 4剖，第E群〈第 Z群と第E群の中間的なもの) 4例，第E群(完全寛解と再発をく予返
すもの) 7例ーーに分類された。 15例中 7例 (46.7%)が最終時点において腎機能低下を示し
ていたが，各群を比較すると最終的に腎機能不全に至ったものは，第 I群100%，第E群50弘，
第E群14.3%であり， これiこ至るまでの期間も第 E群iこおいて位群よ予明ちかに短かかった。
また，第 I群では，高車圧，顕微鏡的血尿の合静類度も高く，発症後早期iこ既に最も高度の腎
病変を呈していた。部ち，ステロイド効果と予譲，合併症の頻度， および腎病変の重症度との
詞にはっきりとした相関が見られた。 
(2) 糸球体の sclerosis.hyalinosisの胃病変，尿細管開質病変について見ると， いずれも
変色の強い例謹重篤な予後を示した。 
(3) 小児期発症17"9と成人類発症例とを比較すると，後者の予後は前者より明らかに不良であ
った。 
(4) 本症の病菌は現在のところ不明であるが，今回の設言すから，少なくとも一部の症例では
持続性の高脂車症が増悪菌子として働いている可能性が示唆された。 
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路語一覧:	FGS: focal glomerular sclerosis 

FSH: focal and segmental hyalinosis and/o主 sclerosis
 
FGO: focal glomerular obsolescence 

のうち，1.はいわゆるヲポイドネフローゼiこ相当し，
はじめに 一般的に爵腎皮質ステロイド荊(以下， ス3事jと蕗す。〉
原発性ネフローゼ症挟群〈以下ネ症と略す。〉の来球体 が奏効する。しかし1957年， Richl)はヲポイドネフロー
芸者理所見は，以前から，1.微少変化群， 2.膜性変化 ぜの小売の剖検腎の検討において，髄賓近接部の糸球体
群， 3.腎炎性変化群，の三者が知られている。これら に巣状かっ分節状 (focal and segmental)には乙ま
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ム経過と共に皮質表層へと進屡する硬化性病変に注E 
L 一部の症例では尿毒症を呈するに至ったことを報告
した。以後，原発性ネ症患者において詞様の病変がしば
しば見出されるようになり，これらの症例は一般に予後
不良であることが知られて来た2)・9h 現在，本症は，巣
状糸球体硬化症 focalglomerular sclerosis (FGS) 10) 
と呼ばれ，その独立性や病因などに関して議論の多い疾
患である。
一方，同謹の組織病変が増殖性糸球体腎炎の陳情操と
して， また，他の一次性及び二次性腎疾患(例えば，
摸性腎症， 慢性腎孟腎炎， 腎硬化症， 糖尿病性腎症， 
Alport症長群など〉に合併する形でも存在することが
知られ11入形態学的病変としての FGSには何ら疾患特
異性がないという事実が明らかとなっている。今回，我
々は，臨床的に原発性ネ症を呈した症例に的をしぼり，
上記の続発建に属するものは，臨床的，形態学的に除外
し対象からはずして，その病橡を解析した。
対象および方法
経過中に一度でもネ症の時期があった症例で，腎生検
組織が 5ケ以上の糸球体を含み， WHO定義坊による 
hyalinosis and/or sclerosisが， focal and segmen-
tal/g1obalに存在し，他の部分辻 minimalの変犯しか
示さないものを検討の対象とした。これらの条件を講た
した例は，我々の撞設における1974年 1月から1980年5
月に至る期間中の腎生検総数1759例中， 15症例(0.85%) 
-16生検例， 1剖検併ーーであった。これは，同期間
において経験した原発性ネ痘253例中の5.90%を占める。
この15症例を以下の方法にて検討した。 
(1) 臨床的検討:ネ症に対する薬剤(主としてス剤}
効果の暫定は，成人ネフローゼ症候群治療研究会の基準
にもとづいて行った。高血圧，顕微鏡的血尿，高コレス
テロール血症については，それぞれ， 150/90mmHg以
上，強拡大 (400棲〉一揖野中， 赤車球5ケ以上， 250 
mg/訂以上の場合異常置とした。腎機能の誰移は，車薄ク
レアチニン{邑 24持関内密'f生クレアチニンクリアランス
イ宣， PSP 15分誼の測定により検討し，血清クレアチニ
ン値工.4mg/dl以上の時， 腎機龍の抵下ありと判定，血
書クレアチニン値が不明の際は，他の誤.IJ定{直をもとに総
合的に暫定した。また，発痘年齢15歳以下のものを小児
期発症例， 16歳以上は成人揮発症倒と分類した。 
(2) 光学顕微鏡的検討:腎組織の採取は， 1 17Hで開
放的腎生検を施行した以外は，経静底的警孟造影 iこよ
孔レントグン・テレピ透視下で経皮的針生検によ歩行
い，生検材料をツェンケルホルマリン国定後，パラフィ
一篤・也
ン包埋，厚さ 2-3pの切片を作成し，ヘマトキシヲ
ン・エオジン (HE)染色その抱を雄行，鏡検した。各
例につき，総糸球体数 (T)を数え，また糸球体の sc・ 
lerosisに関しては， sclerosis の全くない糸球体数 
(A)，sclerosisが治以下の糸球体数缶入倍以上を
占める糸球件数 (C入完全硬記した糸環体数 (D)を
各切片につき数え，総数 (T)に対するそれぞれの%を
求めた。(ここで， A+B十C+D=Tとなる。〉更に， 
sclerosis indexを 
sclerosis index (%) = 
(AXO)十 (BxO.3) +(C xO. 7) +(D X1) 
T 
X100 
により計算し， sclerosis indexが20%以下のものを+， 
20-50%のものを十七 50弘以上のものを卦と表現した。
糸球体の hyalinosisは，半定量的に，一，十，十十， ft十
で表わし，京細管関賓病変については，尿締管萎縮およ
び間質隷緯化が各切片上iこ占める面積の%をもとに，1/3 
y下のものを+， 1/3-2/3のものを十十， 2/3以上のものを
#とした。血管系に関しては，壁肥厚や insudative 
lesionの有無を調べ，おのおのについて一，+で表わ
し，またこれらの変化を総合して血管病変がーあるいは
÷とした。形態学的重症度 iこ関する scoreを求める際
は，上記の-， +， +七時をそれぞれ 0， 1，2，3点
として平均値を計算した。〈血管病変はー，十を 0，工
点とした。〉なお，切片が皮質髄質境界蔀から皮覧表屠
;こ至る広い範冨を含み，かっ充分の数の糸球体'が得られ
た併では，病変の juxtamedullany predominanceの
存無についても検討した。 
(3) 筆光抗体法による挨討:生検材轄の一部はドラ
イアイス一一アセトンで-800Cに冷却した n-ヘキサン
中で瞬間凍結， -20oCにてクリオスタット?こより憲さ 
3-4μ の切片を作成，壁光標識抗ヒト IgG，IgA， 
IgM，IgD，IgE，C3，C1Q，五brinogen阜清を用い宜接
誌にて検討した。埜光の強さは一，十で示し，分布や沈
着様式についても検討を加えた。
結果
今回検索の対象とした15症例の男女比は2.75:1，発
症年齢辻 1-74歳(平均21.6歳)，第一酉腎生検時年齢
辻6-74歳(平均27.5歳)，経過観察期間誌発症から 8
カ月 -20年9カ月(平均7年 5カ月)， 第一回腎生検時
からでは 1カ足 -4年 3カ月〈平均 1年 4カ月〉であっ
た。また，発症から第一回腎生検までの間隔は 3カ月~ 
19年8カ月(平均6年 2カ月)である。発症様式に関し
Table 1. Profiles of patients 
Clinical Course ModeAgeGroup Case OutcomeofOnset R.Bx. Steroid-effect Combined liH(ByFpe孟rtension (RHBeCmみat5u/hripaf) PersistentOnset Drugs I(BP~150!90) T.C. ↑ 
→十 →十 一52 54 ICR2 C.D ICR2. t(Uremia)1. MN M N.S. 
NoetpI hr繍 t(Uremia)十2. YT F 5 6 No response CN.S.1. Steroid- c. 

resistant 

NoetpIhC. r- HDNo response →十 一+十3. AT M 25 27 N.S. 
NoetplhC ra CRINo response D.I 十 +4. TS M 74 74 N.S: 
ICR1 C.D 十5. KS F 9 16 N.S. ICR1 RF""" 
ICR2-4R ap→ヰCelRses C.D.I.P 十6. ST F 27 27 CR RF ↓N.S.n.“Interme-
diate " 

4 23 
 牢CR3Relap C.D→yICe RS 2 NoetpICh. r- CRI一→十 十7. HE M N.S. 
CR 4Rel→apIsCeRs2nM NoetpICh. r RF幽8. MT M 3 15 N.S. →+ 一 
CRI0 Relapses C.D.P.9. YM M 6 17 CR. RF-N.S. 
中CR FrReqluaepns t C D 10. MS M 6 21 N.S. CR. RF""一 一 一es -. 
中CR1 Relapse C.D.I1. YM M 1 10 CR. RF.-N.S. 一 
町. Steroid幽 12. MI M キCR7 Relapses C.D CR. RF--15 19 N.S. 一 一sensitive 
CR 1 Relapse I CR. RF ↓13. TO F 25 30 N.S. 
… CR.14. MM M CR D53 55 N.S. (ITriR ion)f eFct ~ 
CR. RF-CR 1 Relapse D.H-UK.W15. MT M 19 19 N.S. 
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Fig. 1. Clinical course in Groups 1 and 
npresenting nephrotic syndrome 
(N.S.) and proteinuria. (U.P.) 
ては，全例がネ症にて発症していたくTable 1)。 
(1) ネ症に対するス剤の弟果:ス剤iこ対する反志は
大きく 3群に分類出来た。却ち，
第 I群:不完全寛解2型以上に至らなかったもので，
症例 1-4の4新jから成る。 (steroid-resistant 
group) 
第E群:不完全寛解ヱ型に達した 1{知U(症剖 5)，長期
間不完全寛解2型にとどまったが後に完全寛解に至
った 1例(症例 6)。および発症後相当長年月にわた
り完全寛解と再発をく予返し次第iこス荊抵抗性とな 
enting nephrotic syndrome (N.S.) 
and proteinuria (U.P.) 
った 2例(症伊U7，8)の計4例かち成る。(“1il-
termediate" group) 
第E群:完全寛解に達したもの，また，完全寛解後再
発をく P返したがス剤抵抗性とはならなかったもの
で，症例 9-15の7例かち成る。 (steroid-sensit-
ive group) 
である (Fig. 1，2，Table 1)。以下， この分類に
立脚し，ス奔j効果と関連させながら，各所見を述べる。
(なお，ここでは血請総コレステロール穫がいまだ正常
に復していないものも，尿蛋自桧性化，血?毒総蛋自正常
化の条件を瀧たしている場合は完全寛解とした。〉 
(i)臨床的事項:平謁値で見ると，発症年齢は第 I群 
L:.Autopsy VO ，Vulnerabiiity of Juxta-
JMG' medullary Glomeruli 
W.T.: Wall Thickening 
J戸: Arterial W.T. 
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Table 3. Relationship between steroid-effect and histological severity 
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た。即ち， totalでは，最終持点で 15例中，腎死 3例 t唱 
Steroid-sensitive group 1.1 
3.0 
-EE nnun-
39.0歳，第E群10.8歳，第E群17.9議と，第 I群で他群
より圧静i的に高年齢iこて発症している。また，発症から
第一回腎生設までの間扇および発症からの全経過観察期
間は，それぞれ，第 I群が 1年 5カ月， 2年 9カ月，第 
E群で 9年11カ月， 11年4カ月，第盟群で 6年10カ月， 
8年であり，第 I群と抱群とで著明な差がある。しか
し，第一呂腎生検時からの経過観察期間は工年2カ月
から Z年 5カ月の間にあ予，各群馬で有意差を見ない 
(Table 3)。
高阜圧は，経過中に出現したものを含めると，第 I群
で3例中 3例，第E群で 4例中 2例iこ合静を認めたが，
第亜群では検討し得た 5例中全く見られなかった。部
ち， totalでは12例中 5例 (41.7%)に合併が見られた。
顕微鏡的車尿は第 I群で、検討し得た 2街中 2f7Uに存在し
たが，第宜， m群ではそれぞれ4剖， 7街中iこ全く見
られず， totalでは13例中 2娯f(15.4%)に合併を見た 
(Table工)。
一 
次に，腎機能の推移について検討した。まず，第一回腎
生設時既に腎機能抵下を呈したものは，第 I群で4例中 
3例であったが，第IT，m群では各々 4例中 1例， 7例
中1針に過ぎず， totalで見ると， 15伊tlJ:t5例 (33.3%)
という数誼である。また，最務経過観察時点において，
第 I群では 4例中 3例が尿毒症死あるいは皐液透訴に移
行，勉の 1倒も彊性腎不全の状態にあり，第E群は 4例
中2例が腎機能低下を伴っている。これに詑し，第E群
では， 7伊j中1例に腎機能低下を認めたに過ぎなかっ
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(20.0免)，漫性腎不全4倒(26.7%)，正常腎機龍を保っ
ているもの 8伊tl(53.3%)という結果を得た (Table 
)。5，4，3Fig.，1
(ii)光学顕微鏡所見:15症例-16生検倒， 1部検例
ーーの所見を Table2にまとめた。 Table3は，第 l 
E自の生検標本について，各群JIjに病変の重症震の平均
を求めたものである。糸球体の scle主osis，hyalinosis 
の荷病変，および、尿細管間賞病変のいずれも，第し立
群において第E群より明らかに高度のものが見られた。 
ι8 
J:3 
o 1 2 3 4 5 6 7 S 9 10 1 12 13 14 15 16 17 10 19 20 21 
024 Ccr RB: Renal Biopsマ yearS from onset 
AS-Cr 
Fig. 5. Renal function in Group m. 
特に第 I群iま，発症後平均 1年 5カ月という皐期に撞行
された生検であるにもかかわちず，組織変化は最も高度
である。しかし，車管病変はー設に軽度のものしか見ら
れなかった。また，糸球体病変の juxtamedullary 
predominanceについては，検討し得た 4例中 2例に証
2.0 
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Fig. 6. 	 Correlation between clinical fea-
tures and prognosis 
明された。なお，症剖 1，誌の 2i列jでは，第 1田富と 2
由自の組織像を比較した場合，関らかな病変の進展を見
た。 
(ii) 壁光抗体法所見:本法は第 I 群の 4 伊~，第 E群
の 2 例，第E群の 6 伊~，計12例に撞行した。揚性所見
は， 12例中 IgM33%，IgGおよび Ca25%，C1Qお
よび fibrinogen17%に得られたが， IgA，IgD，IgEは
全く証明され急かった。各群を比較すると，第 I群では 
IgM，IgG，らがいずれも50%に認められ，抱群より高
円圏
Fig.7. Correlation between histologic 
五ndingsand prognosis. 
頻度であった。費先の分布は全備で、 focaland segm-
entalであり，沈着譲式は大多数で lu臨 pypatternあ (2)-(めでは15症例全体を通しての成J積を述べる。 
るし1は shortlinear patternをとっfこ (Table 4)。 (2)臨沫徴侯から見た予後:顕撤鏡的血尿，高生圧は
以上，主に各群を比較する形で検討を行ったが，次の 経過中に出現したものを含めると， それぞれ 13街中 2
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Table 5. Relationship between renal function (at biopsy) and histological severity 
Glomerulus Vascularchanges 1.T. changesSclerosis Hyalinosis 
Imparied Renal 十 (n二 6) 2.50 2.00 1.67 0.83 
Function at Biopsy 一 (n=l1) 1.36 1.27 1.09 0.27 
Table 6. Comparison between pediatric-and adult-onset group 
← 一一一 一% Of Cases--一一 ーー一一一一一 一一→ 
with impa主ied without complete i itT14with 
al fuiIction disappearanc?e of lh~T'nÖ~ 
at R. Bx. at last protein凶 a(at 1ぉ t) ihypert enぬ n hematuria 
P ediatric-onset n=8 0/8 2/8 4/8 2/7 。/7 ( 0) (25.0) (50.0) (28.6) ( 0 ) 
AFOg .e
げは臥
討仰叶OURnpJ SFdhx. 
m o a e a  e +L 
L
↑
rZ1i14 ilo
yy 
hZ62 
MM
九 
， 
n
5/7 5/7 3/7 3/5 2/6Adult-Onset ロ=7 (71.4) (71.4) (42.8) (60.0) (33.3) 
Age at onset 39.3y.o. 
Follow up from onset 2YlOM 
Onset→R.B.x. 1Y 8M 
3 
保， 12伊j中5備に認められている。また，症例 6-15の 
10例はいずれも相当長期間，完全寛解を経験している
が，この完全寛解の時期においても持続性高コレステロ
ール血症が晃られたのは，検討し得た 8例中 2例(症例 
6，7)である。 この 2例で血、清議コレステロールイ直
は，時に1000mgjdl以上に達した。これらの臨床徴侯の
有無と予後〈腎機捷，蛋白尿の推移に関する〉との関連
を検討したが，腎機能iこ関しては最終経過観察時点にお
いて伺らかの腎機能低下を呈していた症例数の%で，ま
た蛋白尿については最接持点で、尿蛋自の完全消失が見ら
れなかった症侭数の%で予後を表現した。 Fig. 6に結
果を示したが，顕微鏡的血尿，高血圧，および、完全寛解
期における持続性高コレステローノレ血症の存在は，いず
れも予後の悪さと良い相関を示している。 
(3)組織病変の重症度と予後との関連:第ヱ国自の腎
生検標本について，糸球体の sclerosis，hyalinosis痛
変，尿結管関質病変，および血管病変に関し，それぞれ
の重症度と予後との相関を， (2)におけるのと同様の方
法で検討した。今毘対象とした 15 症例は，ス斉U~こ対す
る反誌からも示唆される如く，決して homogeneous
は groupではなく，従ってこれをーまとめにして組織
像と予後との関連を論じるの辻危険であるかも知れない
が，第一回腎生検からの経過観察期間は各群需に大きな
へだたりがない。この意味からも有用な桧討と考えた。
結果辻 Fig.7に示すが如く，糸球体の sclerosis，hy-
alinosisの再病変，尿細管間質病変に関しては，いずれ
も変化の強いもの程重篤な予後を示している。しかし，
血管病変に関しては，はっきりした桔関は見られなかっ
た。 
(4)腎機能と組織病変の重症震との相関:羽生検例， 
1部検例の計17例を，生検〈または部検)持において腎
機龍抵下の見られた群と見られなかった群に分け，腎病
変の重症度を比較検討， Table 5に示した。却ち，糸球
体の sclerosis，hyalinosisの再病変，尿紹管関質病変，
および血管病変のいずれも，前者において後者よりも暁
ちかに強度であった。 
(5)小児期発症例と成人類発症例の比較:小児期発症
街は 8例あヲ，発症年齢は工 -15歳(平均6.1歳)，発症
からの全経過観察期間は 2年9カ月 -20年9カ月(平均 
11年 6カ月〉である。また，成人類発症例は 7倒で，発
症年齢は19-74歳〈平均39.3議)，発症からの全経過観察
索開辻 8カ月 -4年 7カ月(平均 2年10カ月)であった。
この 2群を詑較検討するとくTable 6)，最終経過観察
時点において何らかの腎接能抵下を呈したものが，小児
期発症例で25.0%であるのに対し，成人期発症例では 
71.4%と高率に見られ，しかもこの全例が第工毘腎生検
時において援に腎機能抵下を示していた。高車圧および
顕微鏡的血宗は，それぞれ，小克期発症何で、28.6弘，。
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%，成人期発症例で60.0%，33.3弘に合許が見られた。
却ち，成人期発症伊j氏小克期発症例に比し，より短期
間の followupであるにもかかわらず， 多くが腎機能
不全におちいり，また高血圧，顕微鏡的車尿の合併も圧
倒的に高率であることが判った。
考案 
Richの記載1)以降， FGS ~こ関する報告は多数見ら
れ，その本態立ついても，リポイドネフローゼの悪位型
とする説2)と，これとは全く尉の独立疾患単位であると
いう意見4)，むとがあり，議論が多かった。しかし，現在，
純粋な爵床的立場かちは，本痘は典型的には次の二つの 
typeに分類可能であることが特っているの，ω，11)。却
ち， (1)ス鶏抵抗性で，大多数が高血圧，顕撤鐘的車尿
を有し，短期開のうちに腎機能不全におちいる鎮I言が強
いものo (2)ス荊による完全寛解と再発を長期間にわた
歩くり返すもの。このうち，一部は後期に至ってス剤抵
抗性となった予，腎機能抵下を来たす。とに分けられ
る。 (1)では発症後早期に撞行した腎生検で既に FGS
が確認されるが， (2)においては，早期に腎生検がなさ
れているのは少数一一所見詰大部分が微少変化群である
ーーであり， FGSは発症後相当の年月を経てからの腎
生検で始めて発見され，しかも，病変は (1)よ予も軽度
である。
重要な点は，症例の予後が，ス亮j効果という点から分
類して毅討した場合，二者で全く異なるという事実であ
り，例えば responder，non-responderが腎機能不全
を呈するに至った割合は，豆abib10)によれば各々 0弘， 
28.8%，C田 neronll)の review~こよれば10% ， 53%で
あったと報告されている。今巨の我々の検討でも，最終
的に管機龍抵下を来たしたものが，第 I群で100%，第 
E群で 50%であるのに対し，第E群では 14.3%に過ぎ
ず，これに至るまでの期間も第 I群においては，他群よ
ヲ明らかに短かかった。なお， 15症例を totalで見る
と，うち 7例 (46.7%)が最終経過観察時点において何
らかの腎機能抵下を呈するに至っている。更に，高卑
圧，顕微鏡的血尿の合併についても，第 I群では位群と
比較し圧傍的;こ高率で，発症年齢もより高齢に鎮いてお
孔諸家の報告と間接の傾向を示している。
次に， Habib10)は FGSを形撞学的に， focal and 
segmental hyalinosis and/or sclerosis (FSH)と，よ
予予後の良い focalglomerular obsolescence (FGO) 
とに分類しているが，今田検索の対象としたのは FSH
の備のみである。また， Saint-Hil1ierら尺 Ca民 eronll)
は， responder，non-responderの腎生検組織像を比較
第・他
した場合，病変泣後者において前者より圧倒的に強度の
ものが見られたとしているが，我々の検討でも糸球体の 
sclerosis，hyalinosisの両病変，尿紹管関質病変のいず
れもが第 Z群，第E群で第E群より高度であり，特に第 
I群は発症後早期の生検であるにもかかわらず組綾変化
は最も強かった。最近， Brownらゆは， ス荊抵抗性で
急速に腎機能抵下をきたした症例を議討し，この群にお
いて強度の血管病変を認め，その重要性を指捕している
が，我々の症例では特にこの様な額向は見ちれなかっ 
fこ。
以上の藷観察からも明らかな如く，原発性ネ症を{半う 
FGS症例に対象を限っても，なお，少なくとも臨床的
には homogeneousな群とはいい難く，従って本症の
診断に際して，ス剤効果および、腎生検の諸行時期一一却
ち，発症後どれ位経てからの生検で FGSを確認し得た
か一ーを常に考患に入れることが大切であると考えられ
る。また，この病変が皮質深部の糸球体にまず始まるこ
とを考えると，連常の針生検で辻本症を見のがす恐れも
あ予，症例によっては開放的腎生識の適用も考意すべき
である。賛光抗体法では， 主iこIgM，IgG，Csの沈着
が認められ， その分布， 沈著 pattern~こ関しても，諸
家の報告心・6)とほぼ一致する成讃を示している。
次に，我々は生検持の腎磯能と腎病変の重症震との関
連を検討し，糸球体病変およびそれ以外の病変のいずれ
も腎機能低下群においてよ担強度であるとの結論を得た
が，これも諸家の指摘。，りと一致している。また， Ve-
losaらのによれば， focal and segmentalな硬化性病
変が30話以上の糸球体に見られた例は，腎機能に関する
予後が，そうでないものに比し圧観的に悪いと述べてい
る。自験例においても，糸球体の sclerosis，hyalinosis 
の爵病変，尿細管関費病変の需者とも，変化の強いもの
程重篤な予後を呈していた。小児期発症例と成人期発症
例との比較では，後者で辻より短期間の fol1ow upで
あるにもかかわらず多くが腎機能不全におちいってお
!J， Newmanらわの成績と罰様の額向を示した。
本症の病因については隷々な見方があヲ，腎皮葉深部
と表層での血行動態の差を重複するもの，高度蛋岳尿の
結果にすぎないとする説， ヘロイン中毒患者や実験的 
aminonucleosideネフローゼにおいて本症と類似した
病変が克ちれる1心事実から，何らかの toxicな要霞を
考えるもの，更に移撞腎における再発13)，15)から体按d建
国子の存在を想定する意見，等があるが，いずれも確定
的なものとは云い難いようである。なお，壁光抗体法で
観察される免疫グロプリン，補体の沈着に関しては，免
疫学的機序を反映するというよりむしろ傷害局所への単
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なるとヲ込みに過ぎないという意見が強い5入7)。また， 
Du主y ら16)は，リポイドネフローゼ患者の腎糸球棒に
五brinや血小板の凝集を認め，これらの変化が次第に非
可逆的病変へと進行することを示唆し，ここでネ症に伴
う高指車症に注巨している。確かにス剤による完全寛解
と再発を長期にわた歩くり返す typeの症例では， FGS 
の病理発生;こ上の如き機痔が憤いている可能性は充分考
えられる。更に，今回の検討において，症例6，7では
担当長期にわたり完全寛解の状慈が存在したにもかかわ
らず，この期間中にも持続性の高コレステロール車症が
見られた。この 2例はいずれも腎機能不全におちいって
おり，高脂血症が増悪因子として働いている可能性を示
している。
最後に本症の鑑別診断についてで、あるが，形態学的病
変としての FGSには何ら疾患特異性がなく，各謹の一
次性，二次性腎疾患に合評もしくは続発する形でも認め
られること泣援に述べた。これらのうち大部分は比較的
容易に鑑別可能と思われるが，増殖性糸球枠腎炎の擦IS
像との区別は光学頭徴鏡所見のみでは全く不可能のこと
も多く，病壁，臨京銀および聾光投手本法所見から総合的
に判新する以外に方法がないと考えられる。 
SUMl¥主ARY 
We report here a clinicopathological study of 
15 cases wi th focal glomerular sclerosis (FGS). 
All cases had prima主ynephrotic syndrome and 
showed focal and segmental hyalinosis and/or 
sclerosis (FSH) of glomeruli on renal biopsy 
speclmens. 
(1) These cases could be classi五edinto three 
groups according to the response to cortico-
steroid treatment，i.e.，Group 1(steroid-resistant 
mediate"group) 主inte (“Icases; Group 4group) 
4 cases ; and Group m(steroid・sensitive/relapsing 
group) 7 cases. Seven out of 15 cases (46.7%) 
showed renal functional impairment after a 
mean of 7.5 years from the onset. Despite the 
shortest average follow-up， this 五gure was 
highest in Group 1 (100%)，in contrast to Group 
豆 (50%) and Group盟 (14.3%上 Furthermore， 
hypertension and microscopic hematuria were 
most frequently complicated in Group 1，pres-
enting with the most severe renal pathology in 
spite of early biopsies. Accordingly，there was 
an overt correlation among the corticosteroid 
response，prognosis，frequency of complications 
and histological severity of renal lesions. 
(2) The extent of both glomerular and tubulo・ 
interstitial damage in the kidney was well 
correlated with the prognosis. 
(3) There was a conむastingprognostic course 
between pediatric group (8cases) and“ onset 
adult-onset group (7cases). Despite a shorter 
average follow-up，prognosis was much poo主er 
in the latte工s. 
(4) From this study， the possibility that 
persisting hyperlipidemia might be acting as 
an accelerating factor was suggested in some 
cases. 
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